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する組織計測の percent wall thickness（%WT）では
40%以上が IPAH合併の病理診断基準になると考えた．
全例の臨床データを比較したところ，小児 ASDにお
ける IPAH合併症例ではいずれも PAP 48 mmHg以上
であった．IPAHの場合は肺血管拡張剤が有効である
と考える．
Abstract : Lung biopsies were conducted in 55 pediatric 
cases of secundum atrial septal defect （ASD secundum） 
with severe pulmonary hypertension.
Result : 51 cases were plexogenic pulmonary arteriopa-
thy type excluding four cases that was a thromboembo-
lism type, a musculoelastosis type, and a mixed-type le-
sions. Seven cases were unqualified for surgery. 　Four 
原　著
out of those seven cases had idiopathic pulmonary arteri-
al hypertension （IPAH）, and the other three were all pa-
tients nine years or older, with pulmonary artery peak 
pressures （PAP） of 70 mmHg. 14 out of the 51 cases of 
plexogenic pulmonary arteriopathy had IPAH, and in 13 
out of 14 IPAH cases, the score of wall thickness （ratio of 
pulmonary blood vessel thickness to the diameter of that 
blood vessel） was 40% or higher and the PAP was over 
48 mmHg.
Conclusion : Most types of pulmonary vascular disease 
with ASD and severe hypertension were classified into 
plexogenic pulmonary arteriopathy, and there were a 
good few cases of IPAH among them. When determin-
ing the operative indication for ASD of a patient who is 
over nine years old with a PAP of over 70 mmHg, lung 
biopsy is recommended because their plexogenic pulmo-
nary arteriopathy may be serious. When their PAP is 48 
mmHg or higher, they may also have IPAH. In such 
cases, the following procedure is deemed beneficial : ini-
tiate the use of vasodilators until the patient’s PAP is 
maintained at a stable low level, perform direct closure of 
ASD, then continue the use of vasodilators until their 
PAP is maintained at an acceptable low level. Explor-
atory lung biopsies are recommended in cases where the 
patient’s PAP is resistant to long-term administration of 
vasod ilators.
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について検討し10）， この中で ASDの肺血管病変を ple-

































































































報 告 し た 分 類 法 に 従 い plexogenic pulmonary 
arteriopathy（閉塞性肺血管病変），Thromboembolism
（血栓型），Musculoelastosis（筋弾性線維型）および
































した中では，Down症候群 20症例中 18例が 2歳以下













20名（平均 1.3歳）で，非 Down症候群 35名（平均 4.4
歳）であった．肺血管病変のタイプは plexogenic pul-
monary arteriopathyは 51例，Mix-type lesionは 1例，
成人では高頻度に存在するMusculoelastosisが 2例，
thromboembolismは 1例見られた．そのうちMix-type 
lesion, Musculoelastosis, thromboembolismの 4例はす
べて手術適応とされ，plexogenic pulmonary arteri-




Fig. 1.　年齢と IPVD scoreの分布 : 矢印→ IPVD 2.3（手術適応）ラインについて IPVD 2.3以上は 7例あり，1
歳から 13歳まで分布し，IPVD scoreは年齢による偏りはない．また IPAHの合併の有無により IPVD scoreに
有意差はない．IPAH合併例は 2歳未満 39　名中 10名（25.6%）であり，2歳以上 16例中 3名（18.8%）と有
意差はない．
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IPVDについて
　55例の IPVDによるスコアリングと年齢の関係を
Fig. 1に示す．手術不適応となる IPVD 2.3以上は 55
症例中 7例（12.7%）で，Table 1に病理学的組織所見
や臨床データなどをまとめた．表にしめした 7症例中
3例（症例 1，2，3）は IPAHを伴わない plexogenic pul-
monary arteriopathy症例であり，すべて9歳以上であっ
た．心臓カテーテル検査による血行動態では PAPが
70 mmHg以上で，3例の平均は 82.7 mmHgであった．
Qp/Qsの値は 0.96～1.67で，平均 1.31であった．一方， 
IPAHを伴う plexogenic pulmnary arteriopathy 4例（症
例 4, 5, 6, 7）（Fig. 2, 3, 4a, 4b） で は，PAP の 値 61 
















分類の結果は 1度 17人，2度 15人，3度 13人，4度
4人，5度 0人，6度 4人，血栓型 2人だった．一方
IPVDにより手術不適応とされた 7例では，HE分類
で 3度 1人，4度 2人，6度 3人だった．
%WTと IPAHについて
　Fig. 5に示したように全症例 55例中 IPAHを伴う
plexogenic pulmonary arteriopathyと肺生検により診断
した症例 14例のうち 13例において %WTが 40%以
上（平均 46.5%）であり，1例のみ 40%以下（38.5%）
であった（p<0.05）．一方 IPAHを伴わない plexogenic
pulmonary arteriopathyでは %WTは全例 40%以下で
あった（p<0.01）．そこで %WTが 40%以上を IPAH







均 75.0 mmHg）であった．したがって PAPにおいて
48 mmHg未満であれば IPAHの可能性は低いと考え
























Case 1 9y M＊ 1988 Biopsy 75/50/（63） Not  reactive 2.7 6 30.6 PPA＊＊
Case 2 12y F＊ 1993 Biopsy 103/63/（86） 27.9 Not  reactive 2.4 4 37.8 PPA
Case 3 13y M 1994 Biopsy 70/35/（50） 10.0 Not  reactive 2.3 3 19.6 PPA
Case 4 1y M 1988 Biopsy 61/20/（39）  7.7 Not  reactive 2.5 6 52.2 PPA+IPAH
Case 5 3y M 1982 Biopsy 154/80/（110） Not reactive 2.4 6 40.7 PPA+IPAH
Case 6 9y2m F 1991 Biopsy 92/32/（55） 10.7 Not reactive 2.3 4 45 PPA+IPAH
Case 7 1y9m M 2001 necropsy 2.3 6 50.8 PPA+IPAH      
 ＊M : Male 　F : Female 
＊＊PPA : plexogenic pulmonary arteriopathy



















た10）．すなわち plexogenic pulmonary arteriopathyは













Fig. 2.　（症例 4）直径 100 μmと 50 μm，2本の肺小
動脈であるが，中膜の肥厚が ASDにしてはとても高
度であり，内弾性板の収縮が強い．（EG染色×400） 


























Fig. 5.　IPAHと PPAにおける %WTの分布について（n=55）
IPAHと診断した症例 14例のうち 13例において %WTが 40%以上（平均 46.5%）で，1例のみ 40%以下（38.5%）
であった．IPAHのない PPA例では %WTは全例 40%以下であった（p<0.01）．



















Fig. 6.　肺動脈収縮期圧（PAP）における IPAHと PPA（IPAH合併なし）の違いについて（n＝48, 67.76± 
23.62）
IPAH合併症例は PAPは 48 mmHg（→の位置）以上で平均 75.0 mmHg（n=12）であった．一方，IPAH合併
のない PPA 症例の PAP は 65.8 mmHg（n=36）であり，48 mmHg 以上は 28 例（77%）であった．PAP 
48 mmHg以上で PPAと IPAHの間には有意差はなかった．PAP 48 mmHg以下には IPAH合併はなかった．
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治療をしたうえで，手術が安全に施行可能である場合







sensitive : 上昇していた PAPが低下し，PVRが 4 U・m2以下に低下
sl sensitive : 上昇していた PAPが低下するも，PVRが 4 U・m2以上のまま
not sensitive : PAPの低下は認められず，PVRも不変．
反応良好の 12例中 12例（100%）が IPVD≦1.5これに対し，反応不良（not sensitive, sl sensitive）の 14例中
IPVD≦1.5であったのは 4例（28.6%）で有意差あり（p<0.05）．IPVDと酸素負荷試験の間には一定の相関関
係があるとも考える．
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I.　Plexogenic pulmonary arteriopathy を伴う
ASD症例の手術適応について
　二次性の肺高血圧症を呈する ASDにおいても，高












い plexogenic pulmonary arteriopathyの患者はすべて 9
歳以上であった．また血行動態についても 3例とも
PAPが 70 mmHgとかなりの高値であることが特徴的







の検討では，IPAH合併例はすべて PAP 48 mmHg以













る．IPAH非合併例は PAPが 48 mmHg未満であった
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